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God behandling av narkolepsi hos barn och unga  
Tiivistelmä 
 Bakgrund. Narkolepsi är en sällsynt hjärnsjukdom. Innan vaccinering med H1N1 Pandemrix-vaccinet diagnostiserades 
i Finland 1-8 sjukdomsfall hos barn årligen. Efter vaccineringen med Pandemrix-vaccinet har på hösten 2009 narkolepsi 
förekommit i Finland 17 gånger oftare jämfört med tidigare. Mellan åren 2010 och 2012 har man tills vidare konstaterat 
drygt 100 fall av narkolepsi hos barn och unga. 
I maj 2011 tillsatte social- och hälsovårdsministeriet en arbetsgrupp som hade till uppgift att förenhetliga diagnostiken 
och behandlingen av narkolepsi hos barn och unga på nationell nivå. Den primära uppgiften för arbetsgruppen var att 
utarbeta en evidensbaserad systematisk litteraturöversikt av och anvisning för diagnostik och behandling av narkolepsi hos 
barn och unga.  
Metoder. Arbetsgruppen har systematiskt gått igenom litteratur som behandlar narkolepsi hos barn och unga. 
Informatikerna i Duodecims arbetsgrupp för god medicinsk praxis  gjorde systematiska sökningar i databaserna Medline, 
Cochrane, Psycinfo och Google Scholar genom att avgränsa sökningarna till barn och unga under 18 år. Sökningarna  
resulterade i sammanlagt 619 referenser. Därutöver har gruppen gått igenom den nya litteratur som publicerats under arbetet 
samt i tillämpliga delar även de mest betydelsefulla publikationerna inom litteratur som gäller narkolepsi hos vuxna. På 
grund av den bristande kvaliteten i internationellt publicerade undersökningar om narkolepsi hos barn och unga är det inte 
möjligt att utfärda en evidensbaserad behandlingsrekommendation som endast gäller narkolepsi hos barn och unga. Man har 
eftersträvat att bedöma evidensgraden för varje rekommendation. En stor del av bedömningarna av evidensgraden baserar 
sig dock på undersökningsresultaten för vuxna narkoleptiker. 
Resultat och rekommendationer. Diagnostik. En diagnos av narkolepsi baserar sig på förhandsuppgifter och 
symptombild, sömnpolygrafiundersökning, undersökning av sömnlatensen och bestämning av hypokretin i hjärnans 
ryggmärgsvätska. Arbetsgruppen föreslår att såväl kriterierna för den internationella sömnklassificeringen från år 2005 som 
de uppdaterade kriterier vid  bedömning av diagnostikens tillförlitlighet som Brighton Collaboration-samarbetet producerat 
till stöd för undersökningsarbetet ska användas vid diagnos av narkolepsi. Arbetsgruppen rekommenderar att diagnostiken 
när det gäller narkolepsi hos barn och unga koncentreras på universitetssjukhusnivå framför allt för att garantera en 
tillförlitlig bedömning av sömnpolygrafiundersökningar och undersökningar av sömnlatens. 
Behandling. Behandlingen av narkolepsi hos barn och unga följer de erfarenheter som fåtts vid behandlingen av vuxna. 
Arbetsgruppen har utfärdat en rekommendation om läkemedelsalternativ och rekommenderade doser för barn och unga. 
Fortsatt rekommendation. En betydande andel av de barn som insjuknat i narkolepsi efter slutet av år 2009 har 
betydande psykiska och sociala problemk i fråga om vilka såväl den unga som familjen kan behöva omfattande stödåtgärder. 
I praktiken saknas publicerad information om detta ämne. Arbetsgruppen rekommenderar att en ny arbetsgrupp med 
tyngdpunkten lagd vid socialpsykiatri ska inrättas i avsikt att förbättra den psykiatriska vården av unga som lider av 
narkolepsi och socialt stöd till familjen. Tillgången till individuell psykologisk yrkesutbildad hjälp kan också vara 
otillräcklig. 
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Lasten ja nuorten narkolepsia – Hyvä hoito 
Tiivistelmä 
 Tausta. Narkolepsia on harvinainen aivosairaus. Ennen H1N1 Pandemrix-rokotteen antamista, Suomessa diagnosoitiin 
lapsilla 1–8 tautitapausta vuodessa. Syksyllä 2009 Pandemrix rokotuksen jälkeen Suomessa narkolepsiaa on ilmaantunut 17-
kertaisesti aiempaan nähden. Vuosien 2010 ja 2012 välisenä aikana lasten ja nuorten narkolepsiatapauksia on todettu 
toistaiseksi runsas 100. 
Toukokuussa 2011 sosiaali- ja terveysministeriö asetti työryhmän, jonka tehtävänä oli yhtenäistää kansallisella tasolla 
lasten ja nuorten narkolepsian diagnostiikkaa ja hoitoa. Työryhmän ensisijaisena tehtävänä oli laatia näyttöön perustuva 
systemaattinen kirjallisuuskatsaus ja ohjeistus lasten narkolepsian diagnostiikasta ja hoidosta.  
Menetelmät. Työryhmä on käynyt systemaattisesti lävitse lasten ja nuorten narkolepsiaa käsittelevän kirjallisuuden. 
Duodecimin Käypä-hoitotyöryhmän informaatikot tekivät systemaattiset haut Medline, Cochrane, Psycinfo ja Google 
Scholar tietokannoista rajaten haut alle 18 vuotiaisiin lapsiin ja nuoriin. Haut tuottivat kaikkiaan 619 viitettä, minkä lisäksi 
ryhmä toimesta on käyty läpi työn aikana julkaistu uusi kirjallisuus sekä soveltuvin osin myös merkittävimmät julkaisut 
aikuisten narkolepsiaa koskevasta kirjallisuudesta. Lasten ja nuorten narkolepsiasta kansainvälisesti julkaistujen tutkimusten 
puutteellisen laadun vuoksi ei ole mahdollista tehdä pelkästään lasten ja nuorten narkolepsiasta näyttöön perustuvaa 
hoitosuositusta. Näytön aste on pyritty arvioimaan kunkin suosituksen kohdalla. Suuri osa näytön astearvioista perustuu 
kuitenkin aikuisnarkoleptikkojen tutkimustuloksiin. 
Tulokset ja suositukset. Diagnostiikka. Narkolepsian diagnostiikka perustuu esitietoihin ja oirekuvaan, 
unipolygrafiatutkimukseen, univiivetutkimukseen ja aivojen selkäydinnesteen hypokretiinin määritykseen. Työryhmä 
ehdottaa narkolepsiadiagnostiikassa käytettäväksi sekä kansainvälisen uniluokituksen kriteereitä vuodelta 2005 että 
tutkimustyön tueksi Brighton Collaboration -yhteistyön tuottamaa päivitettyä kriteeristöä diagnostiikan luotettavuuden 
arvioinnissa. Työryhmä suosittaa lasten ja nuorten narkolpsian diagnostiikan keskittämistä yliopistosairaalatasolle etenkin 
unipolygrafia- ja univiivetutkimusten luotettavan arvioinnin takaamiseksi. 
Hoito. Lasten ja nuorten narkolepsian hoito noudattelee aikuisilta saatuja kokemuksia. Työryhmä on tehnyt suosituksen 
lääkevaihtoehdoista ja suositeltavista annoksista lapsilla ja nuorilla. 
Jatkosuositus. Merkittävällä osalla vuoden 2009 lopun jälkeen narkolepsiaan sairastuneista lapsista on merkittäviä 
psyykkisiä ja sosiaalisia ongelmia, joiden suhteen sekä nuori itse että myös perhe voi tarvita huomattavia tukitoimia. Tästä 
aihepiiristä ei ole käytännössä julkaistua tietoa. Työryhmä suosittaa uuden sosiaalipsykiatrispainotteisen työryhmän 
perustamista, jonka tarkoituksena olisi parantaa narkolepsiasta sairastavien nuorten psykiatrista hoitoa ja perheen sosiaalista 
tukemista. Myös yksilökohtaisen psykologisen ammattiavun saatavuus voi olla riittämätöntä. 
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Narkolepsi har betraktats som en sällsynt hjärnsjukdom med symptomen obetvingliga 
sömnattacker, avvikande trötthet dagtid och ofta kataplexi, dvs. plötslig nedsatt mus-
keltonus. Nedsättning av muskeltonus förekommer ofta i samband med starka känslo-
reaktioner (28). Det finns tre olika typer av narkolepsi: 1) narkolepsi med kataplexi, 
2) narkolepsi utan kataplexi och 3) sekundär narkolepsi som utvecklats i samband 
med någon annan sjukdom eller något annat tillstånd (105). Vanligtvis uppkommer 
narkolepsi i åldern 12–25 år, och de flesta fallen i åldersgruppen 14–16 år. Enligt 
tidigare forskning har insjuknande i narkolepsi före tio års ålder varit mycket sällsynt 
(86, 129). Narkolepsi–kataplexi kännetecknas av att hjärnan inte producerar tillräck-
ligt med hypokretin, dvs. orexin (28, 76), och denna sjukdomstyp är starkt kopplad till 
faktorn HLA DR15 (DR2), mer specifikt DQB1*0602 (28, 76). Över 90 procent av 
vithyade patienter med narkolepsi–kataplexi är HLA DQB1*0602-positiva (28). Hy-
pokretinhalten som mätts i hjärnans ryggmärgsvätska med metaanalys är låg eller 
icke-observerbar hos 80 procent (218/274) av patienterna med narkolepsi–kataplexi 
(76). På motsvarande sätt är hypokretinhalten låg hos endast 20 procent av vuxna 
patienter som lider av narkolepsi utan kataplexi. Avsaknaden av kataplexisymptomet 
hos barn och unga innebär inte att de inte skulle lida av narkolepsi–kataplexi, efter-
som kataplexisymptomet kan uppkomma flera år efter att insomningsbenägenheten 
konstaterats (3, 129). 
Över 97 procent av patienterna med lågt CSF-hypokretin är HLA DQB1*0602-
positiva (76). Dessa konstaterade genetiska associationer (53, 54, 58, 62, 78, 94, 128, 
135), förekomsten av Tribbles 2-antikroppar (24, 74, 136) och övriga observationer 
under den senaste tiden (21, 134) är starka indicier för att narkolepsi är en autoimmun 
sjukdom. 
Förekomsten av narkolepsi hos finländska barn ökade kraftigt till följd av vaccinet 
Pandemrix, som gavs åt hela befolkningen senhösten 2009 på grund av H1N1-
epidemin (107, 112). Under våren 2010 väcktes misstankar om ett onormalt stort 
antal nya narkolepsifall och sommaren 2010 blev misstankarna starkare. Man konsta-
terade också ett tydligt samband med Pandemrix-vaccinet. Motsvarande resultat rap-
porterades även från Sverige. Som en följd av detta avbröts Pandemrix-
vaccineringarna i Finland i augusti 2010. Samtidigt påbörjades systematiska under-
sökningar om det eventuella sambandet mellan narkolepsi och Pandemrix (107, 112). 
I maj 2011 tillsatte social- och hälsovårdsministeriet en arbetsgrupp med uppgiften 
att förenhetliga diagnostiken och behandlingen av narkolepsi hos barn och unga på 
nationell nivå på basis av en systematisk, evidensbaserad litteraturöversikt. Den sys-
tematiska litteraturgenomgången genomfördes genom att informatikerna i Duodecims 
arbetsgrupp för god medicinsk praxis utförde systematiska sökningar i databaserna 
Medline, Cochrane, Psycinfo och Google Scholar. Sökningarna begränsades till barn 
och unga under 18 år. Sökningarna gav sammanlagt 619 träffar. Därutöver har grup-
pen gått igenom ny litteratur som publicerats under arbetets gång. På grund av kvali-
tetsbristerna i de internationellt publicerade undersökningarna om narkolepsi hos barn 
och unga är det inte möjligt att ge tillräckligt tillförlitliga vårdrekommendationer, och 
därför har formatet God medicinsk praxis slopats. Arbetsgruppen har istället tagit 
fram en översikt som utgör en erfarenhetsbaserad expertuppfattning om god behand-
ling av narkolepsi hos barn och unga. Översikten bifogas. När det på basis av forsk-
ningsdata är möjligt har man också använt den sedvanliga definitionen av evidens-







2 FÖREKOMSTEN AV NARKOLEPSI 
 
Inga systematiska översikter har gjorts om narkolepsins prevalens och endast några 
enskilda undersökningar har gjorts om sjukdomens förekomst. Silber m.fl. (129) ut-
redde förekomsten av narkolepsi bland ett urval på 2 560 000 personer i distriktet 
Olmsted i Förenta staterna under perioden 1960–1989. Undersökningen baserades på 
diagnostiserade fall av narkolepsi som man konstaterade genom att gå igenom pati-
entjournaler. Förekomsten av narkolepsi uppskattades till 1,37/100 000 och förekoms-
ten av narkolepsi–kataplexi till 0,74/100 000 personår.  
Förekomsten av narkolepsi bland barn under 10 år var 1,01/100 000 och förekoms-
ten av narkolepsi–kataplexi 0,40/100 000. Motsvarande förekomst bland personer i 
åldern 10–19 år var 3,8/100 000 och 1,8/100 000. Vid en ålderklassfördelning på 10 
år var förekomsten klart störst i åldersgruppen 10–19 år. Den sammanlagda före-
komsten av narkolepsi bland barn och unga under 18 år var 4,9/100 000 och narko-
lepsi–kataplexi 2,3/100 000. Prevalensen av narkolepsi var å sin sida 56/100 000 och 
prevalensen av narkolepsi–kataplexi 36/100 000. Kataplexi uppkom i genomsnitt 5 år 
efter de första trötthetssymptomen. 
Enligt en enkätundersökning gjord i Storbritannien, där man utredde den diagnos-
tiska fördröjningen (n=219), uppkom de första narkolepsisymptomen hos 15 procent 
av patienterna före 10 års ålder och hos 54 procent före 18 års ålder (98). Enligt ett 
gemensamt material som omfattar 519 franska (n=317) och kanadensiska (n=202) 
patienter upptäckte man i synnerhet bland kvinnor två toppar i uppkomsten av narko-
lepsi, varav den större och tydligare var vid 15 års ålder och den andra kring en ålder 
av 36 år (30). I denna undersökning förknippades den sjukdomstyp som bröt ut i ung 
ålder ofta med ärftlighet och även med den svårare sjukdomstypen tillsammans med 
kataplexi, samt flera SOREMP-perioder (sleep onset REM period) vid undersökning 
av sömnlatens. 
Hublin m.fl. (65) har på basis av en tvillingstudie (n=16179) uppskattat narkolep-
sins prevalens i Finland till 26/100 000, men eftersom uppskattningen baseras på en-







3 NARKOLEPSINS SYMPTOM 
 
Narkolepsi och symptom i anslutning till sömn. En betydande trötthet dagtid och 
onormal insomning under dagen är i de flesta fall de första symptomen som upptäcks. 
Hos 85 procent av barnen konstaterades kataplexi inom tre månader efter de fösta 
trötthetssymptomen (3). Peraita-Adrados m.fl. (113) har publicerat en patientserie 
(9 patienter under 18 år som lider av kataplektisk narkolepsi), där alla patienter hade 
en rubbad nattsömn. Fyra patienter talade i sömnen och led av bruxism, fyra led av en 
ätstörning med nattlig bulimi, fyra av hypnagogiska hallucinationer och tre av sömn-
förlamning. I en publikation av Nevsimalova m.fl. (103) var andelen barn och unga 
som led av hypnagogiska hallucinationer 15/30, andelen som led av sömnförlamning 
12/30 och andelen med svårigheter att vakna på morgonen (sleep drunkenness) 13/30. 
I ett retrospektivt material av Aran m.fl. (3) som omfattade 51 barn och unga med 
narkolepsi led 66 procent av hypnagogiska hallucinationer, 55 procent av sömnför-
lamning och 92 procent av rubbad nattsömn. I en serie med 20 patienter av Vendra-
men m.fl. (141) var förekomsten av hypnagogiska hallucinationer betydligt mindre än 
i ovan nämnda patientserier, dvs. endast 10 procent, och inget av barnen konstatera-
des lida av sömnförlamning. Vid sömnpolygrafi konstaterades däremot andningsstör-
ningar under sömnen (sleep-disordered breathing) hos 85 procent av patienterna, pe-
riodiska fotrörelser under sömnen hos 25 procent av patienterna och parasomnier hos 
5 procent av patienterna. Guilleminault m.fl. (50) har publicerat ett material som om-
fattade 51 prepubertala barn (<12 år) med narkolepsi, där 38/51 led av sömnförlam-
ning, 30/51 av hypnagogiska hallucinationer, 12/51 av skräckattacker och nästan hälf-
ten av mardrömmar minst en gång i veckan. 
 
Narkolepsi och viktökning. Viktökning och ökning av BMI konstateras ofta hos nar-
kolepsipatienter i början av sjukdomsförloppet. Viktökningen verkar vara oberoende 
av kaloriförbrukning och motion. Orsaken till viktökningen har antagits vara minsk-
ningen av sympatisk tonus, vilket påverkar både det vita och det bruna fettets anaboli 
och kataboli och leder till en fettökning. De låga hypokretinhalterna antas inhibera 
lipolysen genom att minska det sympatiska nervsystemets aktivitet. Detta skulle passa 
ihop med upptäckten att största delen av patienterna med kataplektisk narkolepsi är 
överviktiga. Leptinets roll i denna modell är oklar: det finns motstridiga resultat om 
dess betydelse. På basis av djurmodeller antar man dock att även andra neuropeptider 
än hypokretin spelar roll i viktökningen (115). 
Viktökning har konstaterats särskilt hos vuxna patienter med kataplektisk narko-
lepsi (26, 126). I en färsk undersökning jämfördes vuxna med kataplektisk narkolepsi 
med kontrollpersoner och med vuxna som lider av narkolepsi utan kataplexi (130). 
Deras BMI var betydligt högre jämfört med både kontrollpersonerna och patienterna 
med icke-kataplektisk narkolepsi, medan BMI:t hos personer med narkolepsi utan 
kataplexi inte avvek från kontrollpersonernas BMI. En liknande upptäckt har även 
konstaterats hos barn. I undersökningen av Nevsimalova m.fl. (103) jämfördes 18 
barn (under 18 år) med narkolepsi och kataplexi med 12 barn med narkolepsi utan 
kataplexi. Den enda upptäckten som skilde dessa grupper åt var BMI:t, som var avse-
värt högre hos patienter med kataplektisk narkolepsi jämfört med patienter med nar-
kolepsi utan kataplexi (BMI 24,6 och 19,9, p < 0,05). I undersökningen jämfördes 
även BMI:t hos barn (<18 år) med narkolepsi med friska kontrollbarn som matchats 
enligt ålder och kön, och man kunde konstatera att barnen med narkolepsi hade betyd-






också konstaterats i publicerade patientserier där inga kontrollgrupper använts (3, 25, 
141). 
 
Narkolepsi och psykosociala problem. Narkolepsi påverkar uppenbarligen även bar-
nets humör och beteende redan i ett mycket tidigt skede. Barnen kan bli inåtvända och 
många kan ha depressionssymptom. Det har rapporterats att barn som lider av narko-
lepsi upplever känslor av att vara sämre än andra, är sorgsna och har ett labilt känslo-
liv och är ibland irriterade och till och med aggressiva. Konflikter kan uppstå både 
hemma och i skolan. Uppmärksamhetsstörningar är vanligt förekommande. Khatami 
m.fl. (75) har beskrivit avvikelser i amygdalans funktion hos personer som lider av 
narkolepsi–kataplexi med hänvisning till att störningar i det limbiska systemet kan 
vara av betydelse vid uppkomsten av ovan nämnda störningar i känslolivet. Enligt det 
nuvarande synsättet påverkar störningar i det limbiska systemet också uppkomsten av 
kataplexier. 
I en undersökning av Stores m.fl. (131) rekryterades narkolepsipatienter över hela 
världen genom att kontakta behandlande läkare, vilket innebär att urvalet inte är 
slumpmässigt. Kravet för att delta i undersökningen var att den behandlande läkaren 
hade gjort narkolepsidiagnosen och att Ullanlinna Narcolepsy Scale-kriterierna upp-
fylldes. Sömnpolygrafi och/eller sömnlatenstester krävdes inte. Därmed finns anled-
ning att redan på grund av dessa faktorer förhålla sig kritiskt till undersökningsresul-
taten. Narkolepsins diagnostiska tillförlitlighet är osäker och urvalet är inte systema-
tiskt. I undersökningen deltog sammanlagt 42 barn under 18 år med narkolepsi och 
18 med övertrötthet dagtid (EDS) samt 23 kontrollbarn. Symptomen kartlagdes med 
en enkätundersökning (Strengths and Difficulties Questionnaire, Child Depression 
Inventory, Child Health Questionnaire). Man konstaterade betydligt fler beteendepro-
blem hos barnen med narkolepsi och EDS än hos kontrollbarnen (p<=0,001) och även 
betydligt fler depressionssymptom (p<= 0,01). I enkäten om livskvalitet var poängen 
för psykiskt välbefinnande betydligt lägre hos indexgrupperna än hos kontrollbarnen 
(p< 0,001). I den retrospektiva serien av Aran m.fl. (3) rapporterade 66 procent om 
sociala svårigheter och 72 procent om försämring av de akademiska prestationerna. 
De akademiska prestationerna förbättrades med ändamålsenlig vård, men inte de so-
ciala problemen. I ett material som omfattade 51 barn med narkolepsi av Guillemi-
nault m.fl. (50) gjordes en kort psykiatrisk intervju med 40 av barnen. 90 procent ville 
hemlighålla sjukdomen från sina skolkamrater, 80 procent kände sig hjälplösa inför 
sina symptom och 83 procent upplevde sjukdomen som ett problem som gjorde det 
svårare att inkluderas i skol- och idrottsaktiviteter och i sociala aktiviteter. 80 procent 
upplevde depression över att inte kunna vara såsom kamraterna och 90 procent kände 
skam över sina symptom. 20 procent antogs ha symptom av reaktiv depression. Lä-
rarna hade uttryckt en försämrad skolprestation hos 62 procent av barnen. Barnen 
hade problem med koncentrationen, uppmärksamheten och minnet. I Nevsimolavas 
(103) patientserie diagnostiserades en tredjedel med beteendeproblem och 2/3 konsta-
terades ha problem med skolframgången under den tid då symptomen förekom. 
 
Symptomatisk narkolepsi. Nishino och Kanbayashi (105) har publicerat en omfattan-
de litteraturöversikt om symptomatisk narkolepsi, kataplexi och hypersomni i sam-
band med andra sjukdomar. Författarna har gått igenom litteraturen från åtminstone 
åren 1923–2005, men den exakta metoden för litteratursökning presenteras inte i pub-
likationen. På basis av litteratursökningen konstaterades 116 fall av symptomatisk 
narkolepsi. De tre vanligaste tillstånden som orsakade symptomatisk narkolepsi var 






rapporterades hos barn och unga under 18 år och 46 fall hos barn och unga under 16 
år (Tabell 1). Hos 18 barn eller unga hade narkolepsi-symptombilden ett samband 
med hjärntumörer, varav kraniofaryngeom var den vanligaste. Övriga tumörer var 
germionom, astrosytom, medulloblastom, histiosytos och dessutom araknoidealisk 
cysta. I fyra fall hade tumören inte definierats. I litteratursökningen som Nishino och 
Kanbausashi gick igenom framkom ett 6-årigt barn med astrosytom med isolerad 
kataplexi utan övriga narkolepsisymptom som följd. Challamelin m.fl. (19) beskrev 
ett material som omfattade barn med symptomatisk narkolepsi (n=20), där kataplexi 
var det dominerande symptomet: 95 procent led av kataplexi och 26 procent av status 
kataplektikus. För största delen av dessa patienter hade dock inga avvikande upptäck-







4 DIAGNOSTIK AV NARKOLEPSI 
 
Kriterier för narkolepsi. Det finns en bra och omfattande översikt över sömnfenomen 
i anslutning till narkolepsi hos barn (117). Det finns en systematisk översikt över 
undersökning av insomningslatens (MSLT, multiple sleep latency test, även sömnla-
tenstest) och test för förmåga att hålla sig vaken (MWT, maintenance of wakefulness 
test, även test för förmåga att upprätthålla pigghet) (4). Sömnundersökningar använ-
des vid diagnostisering av narkolepsi redan på 60-talet. Hos narkolepsipatienter kon-
staterades avvikande drömmar under REM-sömnen som på ett avvikande sätt även 
förekom under registreringar av dagssömn (118, 144). På 70-talet tog man i bruk 
sömnlatenstestet (MSLT), där försökspersonen ges 4–5 möjligheter att somna med två 
timmars mellanrum (16, 17). I slutet av 90-talet konstaterades låga hypokretinvärden i 
hjärnans ryggmärgsvätska hos personer med narkolepsi, och även detta kriterium har 
etablerats i diagnostiken. Definitionen av och de diagnostiska kriterierna för narko-
lepsi har förändrats genom åren. År 1957 definierade Yoss och Daly (147) narkolepsi 
som en kombination av fyra symptom – ökad trötthet dagtid (EDS), kataplexi, sömn-
förlamning samt hallucinationer under insomningsskedet eller vid uppvaknandet. Vid 
det första internationella narkolepsimötet 1975 föreslogs splittrad nattsömn som ett 
femte tilläggssymptom. Honda m.fl. (59, 73) var de första som upptäckte sambandet 
mellan narkolepsi och kataplexi samt HLA-DR2-positivitet. Senare har HLA-
sambandet påvisats för HLA typ DQB1*0602 (91). Detta konstaterade HLA-
samband, sömnpolygrafifynden och MSLT-fynden inkluderades i narkolepsidefini-
tionen vid den första internationella sömnklassificeringen 1990 och i dess modifiera-
de version 1997 (ICSD) (90). I kriterierna för narkolepsi ingick ökad trötthet dagtid, 
dagssömn och benägenhet att somna, kataplexi, sömnförlamning och hallucinationer, 
fynd vid sömnpolygrafiundersökning och fynd vid undersökning av sömnlatens samt 
HLA-typning (DQB*0602- eller DR2-positivitet). 
En låg hypokretinhalt i ryggmärgsvätskan förekommer ofta i samband med narko-
lepsi–kataplexi (106). Detta har beaktats i den nyaste sömnstörningsklassificeringen 
(ICSD-2), som publicerades 2005 och som tillämpas idag (89). I tabell 2 presenteras 
kriterierna för narkolepsi enligt ICSD-2. Fastän kriterierna ser ut att tillåta diagnos på 
basis av endast kliniska symptom (ökad trötthet dagtid och tydligt kataplexisymp-
tom), gör man i den praktiska kliniska diagnostiken ytterligare undersökningar för att 
säkerställa diagnosen. Även internationella narkolepsiforskare presenterade slutligen 
kriterierna enligt tabell 3 som sättet att fastställa en säker diagnostik (107, 112). 
Den diagnostiska fördröjningen från att dagtrötthet uppkommit har traditionellt va-
rit lång vid narkolepsi, ofta flera år (98). I Storbritannien var den diagnostiska för-
dröjningen hos 500 vuxna narkolepsipatienter från att de första symptomen konstate-
rades i genomsnitt 10,5 år. Längre diagnostisk fördröjning förekom i synnerhet när 
kataplexisymptom saknades (98). På basis av symptomen har vuxna narkolepsipatien-
ter ofta fått någon annan neurologisk (17 procent) eller psykiatrisk (23 procent) dia-
gnos före narkolepsidiagnosen (80). 
 
Anamnes och frågeformulär. Viktiga kliniska anamneser är uppgifter i anslutning till 
graden av trötthet, humörförändringar och förekomsten av kataplexisymptom. En 
sömndagbok kan hjälpa till att skapa en uppfattning om sömnen och tidpunkterna då 
den pågår. För att bedöma tröttheten och benägenheten att somna har man utvecklat 
frågeformulär, varav Epworth Sleepiness Scale (ESS) (tabell 5), Pediatric Daytime 






na (tabell 6) används allmänt (63). För Stanford Sleepiness Scale finns inga referens-
poängantal och den har inte validerats genom jämförelser med fysiologiska mätning-
ar, och därför presenteras den inte närmare i denna översikt. 
Med ESS utreder man patienternas trötthet dagtid i åtta lugna sedvanliga dagliga 
situationer. ESS utvecklades för att skilja åt vuxna med olika sömnstörningar från 
friska vuxna (150 patienter med sömnstörningar, 30 kontrollpatienter). I enkäten upp-
skattar patienten sin sannolikhet att slumra till på en 4-gradig skala. Det maximala 
poängantalet är 32. ESS-poängen är vanligtvis över 10 hos personer med sömnstör-
ningar och poängantal över 16 tyder på en påtaglig trötthet dagtid, vilket konstateras 
hos personer med narkolepsi, idiopatisk hypersomni eller medelsvår obstruktiv söm-
napné. Poängen korrelerar i betydande grad med fynden vid MSLT (p < 0,01) och 
sömnpolygrafi (p < 0,001) (70, 71, 72). Validiteten av ESS har även bedömts i Italien 
i en italienskspråkig version (143). Även i denna bedömning konstaterades en korre-
lation (omvänd) med fynden vid MSLT (p < 0,01). Den bästa sensitiviteten konstate-
rades vid ESS-gränsvärdet 12: 87 procent för MSLT-gränsen på 5 minuter och 
84 procent för MSLT-gränsen på 8 minuter. ESS-gränsvärdet 12 hade den bästa sensi-
tiviteten (84 procent) och den bästa specificiteten konstaterades vid gränsvärdet 17 
poäng (88 procent). Enkäten har även utarbetats i en japansk version i vilken  poäng-
antalen visade en betydande skillnad mellan vuxna med sömnstörningar och friska 
vuxna. I en amerikansk populationsbaserad studie konstaterades dock att cirka 
30 procent av befolkningen får ett poängtal på över 19 i ESS-enkäten (122). Dess 
validitet och användning som hjälpmedel vid diagnostiken av personer med sömn-
störningar har också kritiserats (132). 
Pediatric Daytime Sleepiness Scale (PDSS) är en enkät med 8 frågor som tagits 
fram för att mäta dagtrötthet hos barn i skolåldern. Som material för blanketten har 
man publicerat ett normalmaterial baserat på 450 barn i åldern 11–15 år, men det 
finns ingen jämförande studie för en objektivare MSLT-undersökning (32). Liksom 
ESS innehåller blanketten åtta frågor och det maximala poängantalet är 32. Ett po-
ängantal på under 15 är normalt, över 15–20 innebär ökad trötthet dagtid. Dagtrötthet 
som mätts med detta mått har konstaterats ha ett samband med lägre skolvitsord och 
andra problem i skolan (32, 114). En kinesisk version av PDSS utvärderades till en 
början med 238 skolbarn och därefter undersöktes den med 28 patienter med obstruk-
tiv sömnapné (medelålder 13,07 år) och 31 patienter med narkolepsi (medelålder 
12,55 år) samt 34 kontrollbarn (medelålder 14,51 år). Vid analyserna av resultaten 
hade gränspoängen 16/17 en sensitivitet på 87 procent och en specificitet på 74 pro-
cent när det gäller narkolepsi (145). 
Ullanlinna Narcolepsy Scale (UNS) har tagits fram i Finland i samband med ett 
avhandlingsarbete som kartlade förekomsten av Hublins narkolepsi i vårt land, och 
det är i första hand ett epidemiologiskt verktyg för screening. Skalan innehåller po-
ängsatta frågor om såväl dagtrötthet som kataplexi. Dess specificitet var 98,8 procent 
och sensitiviteten 100 procent, när ett resultat på 14 poäng användes som skärnings-
punkt (64). 
Även kataplexienkäter har varit under arbete. I Stanfords material på 983 vuxna 
konstaterades tre situationer som de viktigaste utlösarna av kataplexi: när man lyssnar 
till eller berättar ett skämt, när man skrattar och när man är arg (2). I ett Holländskt 
material på 116 patienter var de viktigaste utlösande faktorerna när man skrattar iv-
rigt, när man uppmärksammar något viktigt, när man berättar ett skämt, innan man 








Sömnpolygrafiundersökning, MSLT och MWT. En systematisk översikt över MSLT 
och MWT har publicerats (4). Det finns inga särskilda MSLT- eller MWT-
undersökningar om narkolepsi hos barn och unga, men en del av de publicerade mate-
rialen inbegriper enskilda barnpatienter. 
 
Sömnpolygrafi (polysomnografi, PSG). Sömnpolygrafifynd tillämpas inte som dia-
gnostiska kriterier för narkolepsi, förutom för att säkerställa att personen som under-
söks har sovit tillräckligt före MSLT-undersökningen. För att MSLT-undersökningen 
ska vara diagnostisk, ska försökspersonen föregående natt under sömnpolygrafi i la-
boratorieförhållanden sova minst sex timmar (4). Sömnpolygrafi är en viktig under-
sökning också för att den kan yppa eventuella andra samtidigt förekommande sömn-
störningar. Eventuella förändringar i anslutning till sömnpolygrafi hos vuxna har be-
skrivits noggrant och det finns en omfattande, dock inte systematiskt verkställd, litte-
raturöversikt (117). Typiska sömnpolygrafifynd hos vuxna med narkolepsi är normal 
sömnmängd (35, 100, 119), nedsatt sömneffektivitet (12, 35, 61, 119, 148), förkortad 
sömnlatens (9, 14, 35, 100, 119), förkortad REM-sömnlatens (9, 12, 14, 35, 55, 61, 
100), splittrad NREM-sömn och nattliga perioder av vaka (9, 12, 14, 35, 55, 57, 61, 
100, 119) och en ökad mängd N1-sömn till följd av dessa (9, 35, 57, 61, 100, 148) 
samt på motsvarande sätt en minskad mängd N2-sömn (9, 35, 57, 119, 148). Däremot 
är den djupa N3-sömnen vanligtvis enhetlig och mindre rubbad (9, 35, 57, 119, 148). 
Mängden REM-sömn är normal, men REM-sömnen är motoriskt livligare (i synner-
het ögonrörelserna) än normalt (13, 37, 39, 111, 121, 139). Enligt vuxenmaterialet 
somnar cirka 45 procent av narkolepsipatienterna under nattsömnen direkt i REM-
sömn inom 15 minuter från insomnandet (9, 99, 121, 148). Sömnen hos patienter med 
narkolepsi är svår att klassificera även på basis av en tekniskt lyckad polygrafi på 
grund av avvikelser i sömnstrukturerna. I synnerhet N2-sömnens drag, såsom K-
komplex och sömnspolar, och å andra sidan nedsatt grundläggande muskeltonus i 
anslutning till REM-sömn kan förväxlas med varandra. Hos narkolepsipatienter består 
0–14 procent av nattsömnen av en sådan otydlig sömnfas (otydlig sömnfas, förväx-
ling mellan NREM/REM, N1-REM-sömn, S7-sömn) (57). 
Bland sömnpolygrafifynd hos barn med narkolepsi har endast den splittrade lätta 
NREM-sömnen beskrivits, och även den som en del av en allmännare definition av 
patientdokumentation och inte som en systematisk översikt (3, 19, 103, 113). 
  
MSLT (multiple sleep latency test). Undersökning av sömnlatens utgör hörnstenen i 
narkolepsidiagnostik, tillsammans med förhandsuppgifter och eventuellt definition av 
hypokretinhalt i ryggmärgsvätskan. Vid MSLT-undersökning klassificeras över 2 
insomningar som inleds med REM-sömn som fynd med stark antydan till narkolepsi, 
men hos upp till en fjärdedel av patienterna med narkolepsi–kataplexi förekommer 
inte två SOREMP vid MSLT (1). Om 5 minuter används som den genomsnittliga 
sömnlatenstiden uppfyller endast 67 procent av patienterna med narkolepsi–
kataplexisymptom MSLT-kriterierna för narkolepsi. Därför har gränsen för sömnla-
tens höjts till 8 minuter. Med en sömnlatens på åtta minuter är MSLT-sensitiviteten 
95 procent och specificiteten 73 procent (4) (evidensgrad A). Eftersom det finns be-
tydligt färre sjukdomar som kan förväxlas med narkolepsi hos barn än hos vuxna är 
MSLT-specificiteten sannolikt bättre för barn än för vuxna (evidensgrad D). Man har 
även föreslagit en gräns på 12 minuter för barn, men evidensgraden för detta är liten. 
Förslaget baseras främst på ett litet jämförande material på 18 barn, där den genom-
snittliga sömnlatensen hos de undersökta 8–12-åriga barnen var 16 minuter (110). I 






för 76 procent av barnen. MSLT var diagnostisk för narkolepsi i 92 procent av fallen. 
Enligt gällande standarder ska man natten före MSLT-undersökningen göra en sömn-
polygrafiundersökning, på basis av vilken sömnens olika skeden och nattsömnens 
längd kan klassificeras. Kombinationen sömnpolygrafiundersökning och MSLT-
undersökning är nyttig även på grund av differensdiagnostiken. 
 
Hypokretin. I litteraturen används även benämningen hypokretin-1 för hypokretin, 
och orexin är en parallell benämning för denna peptid som produceras av neuronerna i 
hypotalamus. I diagnostiken har betydelsen av mätning av hyprokretinhalten ökat och 
anses utgöra ett alternativ till MSLT-undersökning. Mätningarna av hypokretinhalten 
kan dock inte helt ersätta sömnundersökningar eftersom de inte medför någon nytta 
vid diagnostiken av övriga samtidigt förekommande sömnstörningar. Den systematis-
ka litteraturöversikten visar att hypokretin har en klar relevans vid diagnostiken av 
narkolepsi–kataplexi hos vuxna (evidensgrad A) (76). 80 procent av patienterna med 
narkolepsi–kataplexi har lågt hypokretin i hjärnans ryggmärgsvätska. Hypokretinhal-
tens sensitivitet är emellertid bara 60 procent, men specificiteten är 98 procent. En låg 
halt (under 110 pg/ml) är således en mycket stark indikation på narkolepsi–kataplexi, 
men å andra sidan utesluter en normal hypokretinhalt (över 200 pg/ml) inte med sä-
kerhet narkolepsi–kataplexi (begynnande sjukdom). Hypokretinet är ofta normalt vid 
narkolepsi utan kataplexi (evidensgrad A). 
 
HLA-typ. HLA-typningen inkluderades i de diagnostiska kriterierna för narkolepsi i 
klassificeringen ICSD-1, men inte längre i ICSD-2. Narkolepsi–kataplexi associerar 
starkt med faktorerna HLA DR15 (DR2) och DQB1*0602 (28, 76). Över 90 procent 
av vithyade patienter med narkolepsi–kataplexi är HLA DQB1*0602-positiva (28). 
Problemet är att HLA DQB1*0602 är vanligt förekommande hos befolkningen: cirka 
26 procent har denna ytantigen i sina celler. Definitionen av den HLA-typ som asso-
cierar med narkolepsi har i dagens läge en klinisk betydelse med tanke på barn och 
unga när kataplexisymptomet saknas men de övriga kriterierna uppfylls. I sådana 
situationer anser man att ett positivt HLA DQB1*0602 ökar diagnosens tillförlitlighet 
och å andra sidan förutspås uppkomsten av kataplexi i ett senare skede (evidensgrad 
D). Definitionen av HLA DQB1*0602-allelen har en klar klinisk betydelse också när 
man beslutar om lumbalpunktion för definition av hypokretinvärdet. Om patienten är 
HLA DQB1*0602-negativ behöver man nödvändigtvis inte utföra en lumbalpunktion 
eftersom hypokretinet i likvor mycket sannolikt kommer att vara normalt (> 200 
pg/ml). 
 
MWT (maintenance of wakefulness test). I testet för förmåga att hålla sig vaken 
försöker patienten hålla sig vaken i halvsittande ställning så länge som möjligt i ett 
tyst mörkt rum. Testtiden är högst fyra gånger 40 minuter och undersökningarna görs 
med 2 timmars intervall. Det är fråga om ett modifierat MSLT och de parametrar som 
registreras är desamma. Betydelsen av MWT vid bedömningen av funktionsförmågan 
hos vuxna med narkolepsi är riktgivande (4) (evidensgrad A). Användningen av 
MWT för barn och unga har varit obetydlig och det finns inga publicerade uppgifter 
om ämnet. För ungdomar blir MWT aktuellt vid bedömning av körhälsan. Förutsätt-
ningen för mopedkort, liksom även för körkort, kan anses vara en tillräcklig förmåga 
att hålla sig pigg i körförhållanden. MWT-test kan användas för att visa att patienten 
åtminstone inte somnar in okontrollerat omedelbart då testet inleds (< 5 min). En 
verklig körsituation med moped och i synnerhet motorcykel är betydligt mer vaksam-






andra kriteriet är ett normalt avklarat körtest, där man bör beakta att testkörningen, 
liksom vardagskörningen, görs under regelbunden medicinering. Evidensgraden för 
MWT för unga är dock D. 
 
Differensdiagnostik. I en uppföljningsundersökning av Aran m.fl. (3) deltog 41 av 51 
barn med diagnostiserad narkolepsi. Barnens ålder påverkade inte hur snabbt diagno-
sen gjordes eller antalet nödvändiga läkarbesök, som var 4 i medeltal. Barn som in-
sjuknat före puberteten fick sammanlagt 33 felaktiga diagnoser före narkolepsidiag-
nosen, och de som insjuknat i puberteten eller senare 32. Det sammanlagda antalet 
felaktiga diagnoser var 65. För 18 barn hade sjukdomen setts som en störning i käns-
lolivet, 17 gånger ansåg man att symptomen var normalt beteende i anslutning till 
utvecklingen, 8 gånger ansågs symptomen bero på infektioner, 6 barn fick diagnosen 
epilepsi, 5 barn diagnostiserades med någon annan sömnstörning än narkolepsi och 
11 barn med någon annan sjukdom (som inte nämns i publikationen). 
MacLeod m.fl. (87) rapporterar om fem patienter som skickades för vidare under-
sökningar med misstankar om epilepsi, men som sedan fick diagnosen narkolepsi. 
Flera olika epilepsityper ansågs orsaka barnens symptom under diagnosförloppet. 
Fyra barn misstänktes lida av absensepilepsi, två av generaliserad epilepsi (astatisk) 
och två barn ansågs ha epilepsi som börjar lokalt. Trötthet och sömnighetsanfall tol-
kades som absensanfall och kataplexi tolkades som olika typer av anfall. 
Kruger m.fl. (80) undersökte diagnoserna före narkolepsidiagnosen för 77 vuxna 
med narkolepsi. Ur ett befolkningsbaserat register valde man sammanlagt ut 15 kon-
troller för respektive fall, som matchades enligt födelseår, kön och postadress (socio-
ekonomisk matchning). Följaktligen diagnostiserades narkolepsipatienterna lättare 
med psykiska störningar än de matchade kontrollpersonerna (OR = 4,0645, konfiden-
tialitetsintervall 95 %, CI = 2,5–6,7, p < 0,0001) och med störningar i centrala nerv-
systemet (OR = 5,0, CI = 3,1–8,3, p < 0,0001). De vanligaste psykiatriska diagnoser-
na var neuros (17 procent), depression (16 procent), personlighetsstörning (3 procent) 
och anpassningsstörning (4 procent). De sjuka personerna besökte läkare två gånger 
så många gånger som kontrollpersonerna, men trots detta hade endast 38 procent fått 
diagnosen narkolepsi innan en specialistläkarbedömning gjordes. Som en klinisk de-
talj kan nämnas att senspänningsreflexerna temporärt försvinner under kataplexi, 






5 BEHANDLING AV NARKOLEPSI 
 
5.1 BEHANDLINGAR SOM PÅVERKAR 
SJUKDOMSPROCESSEN 
 
Immunologisk behandling av narkolepsi. Narkolepsisymptomen beror på en nerv-
cellsskada i hypotalamus och saknaden av signalsubstansen hypokretin som utsöndras 
av nervcellerna. En autoimmunprocess anses orsaka sjukdomen. Man har försökt 
behandla den med immunoterapi, främst med intravenösa immunoglobuliner (IVIg). 
Resultaten har dock varit blygsamma. Från och med 2003 har några resultat publice-
rats om enskilda patienter eller små serier med totalt cirka tio patienter (27, 29, 38, 
77, 83, 116, 137). Endast vissa har svarat på behandlingen. Behandlingen är fortfa-
rande experimentell och framöver behövs högklassiga undersökningar (evidensgrad 
D). Det finns också få publikationer om steroider (21, 56) och plasmaferes (20), och 
det finns ingen evidens som påvisar att de skulle medföra någon nytta (7, 28, 92) 
(evidensgrad D).  
 
 
5.2 BEHANDLING AV TRÖTTHET I ANSLUTNING TILL 
NARKOLEPSI 
 
Modafinil, D-amfetamin och metylfenidat. Det finns inga publicerade uppgifter om 
något av dessa läkemedel i åldersgruppen barn och unga i studier på RCT-nivå eller i 
öppna studier. Därmed baserar sig alla rekommendationer om medicinering av narko-
lepsi i denna åldersgrupp på klinisk erfarenhet av patientserier där medicineringen har 
följt principerna för medicinering av vuxna. Däremot finns det studier på hög nivå för 
alla dessa läkemedel med ADHD-indikator för barn och unga, och därmed torde 
forskningsdata om biverkningar som insamlats i dessa studier kunna tillämpas också 
för narkolepsipatienter (95). 
 
Modafinil. Modafinil har använts vid behandling av narkolepsi sedan 1990-talet. Det 
är inte kemiskt besläktat med amfetamin, men frigör monoaminer på motsvarande sätt 
och höjer dessutom histaminhalterna i hypotalamus. Det finns två vårdbeskrivningar 
som gjorts retrospektivt på basis av uppgifter i sjukdomsberättelser, där användningen 
av modafinil har bedömts hos barn (3, 69). Bägge undersökningar är amerikanska. 
Den undersökning som gjorts av Ivanenko m.fl. (69) omfattar 13 barn (11,0+5,3 år, 6 
pojkar, 10 narkoleptiker) vars dagtrötthet behandlats med 200–600 mg modafinil. I 
resultaten särskiljdes inte narkolepsipatienterna från övriga patienter. Huvudvariab-
lerna var föräldrarnas subjektiva uppskattning om tillfrisknandet och minskningen av 
insomningsattacker, dagssömner och kataplexi, vilket påvisades med en sömnupp-
följningsblankett. Dessutom hade 7 barn genomgått PSG och MSLT. De subjektiva 
mätningarnas effekt uttrycktes endast på ett beskrivande sätt. Vid MSLT var insom-
ningslatensens längd av relevans (6,6+3,7 →10,2+4,8 min, p=0,02). Uppföljningsti-
den var 15,6+7,8 mån. Epilepsi som bröt ut på nytt hos ett barn och psykotiska symp-
tom hos ett annat tolkades som biverkningar. Bägge barnen fick dock fortsatt medici-






mellan orsak och verkan var verkligt. I serien på 51 barnpatienter av Aran m.fl. (3) 
följde man med patienterna under i genomsnitt 4,6 år. 93 procent av patienterna me-
dicinerades ursprungligen med modafinil och för 78 procent pågick medicineringen 
vid analystidpunkten. Effekten på olika narkolepsisymptom bedömdes på en skala 
från -3 till +3, där modafinil som lindrare av trötthet fick värdet 1,9. Biverkningar 
beskrevs hos 39 procent av de som behandlades. Den vanligaste bieffekten var hu-
vudvärk, men antalet patienter som avbröt behandlingen var litet. Den genomsnittliga 
modafinildosen var 300–400 mg. På basis av dessa två undersökningar kan modafinil 
anses som ett effektivt läkemedel vid behandling av trötthet hos barn och unga med 
narkolepsi enligt evidensgrad D. 
Det finns en färsk systematisk översikt och metaanalys om användningen av moda-
finil vid behandling av narkolepsi hos vuxna. I denna översikt ingår 9 studier på RCT-
nivå (modafinil vs placeboeffekt, i en av studierna ingick även en grupp med na-
oxibat + modafinil) med sammanlagt 1 054 patienter. Modafinil visade sig vara effek-
tivt vid behandling av dagtrötthet enligt följande indikatorer: ESS, MSLT, MWT, 
trötthetens varaktighet, antalet insomningar dagtid och dagssömner. Läkemedlet påvi-
sade ingen effekt på kataplexi. Patienternas livskvalitet förbättrades avsevärt. Den 
enda betydande biverkan var illamående. Undersökningarna som inkluderades i meta-
analysen kritiserades för kort uppföljningstid (6–9 veckor). De maximala doserna var 
600 mg/dygn, trots rekommendationen 400 mg. För att minska illamåendet kan dosen 
minskas så att en större dos tas på morgonen och en mindre på dagen (t.ex. 300 mg + 
100 mg). På basis av översikten kan effekten av kortvarig användning av modafinil 
vid behandling av dagtrötthet i anslutning till narkolepsi hos vuxna placeras i evi-
densklass A. 
Som allvarliga biverkningar vid klinisk användning tar FDA:s (34) och EMEA:s 
(33) rapporter upp biverkningar på huden, som ser ut att drabba i synnerhet barnpati-
enter. I FDA:s rapport beskrivs tre patienter på 17, 15 och 7 år, varav två hade en 
reaktion av typen Stevens–Johnson och en drabbades av en DRESS-reaktion (eosino-
fil hudreaktion och multipel organskada). FDA:s rapport innehåller inga fall med fatal 
utgång. Däremot rapporterar EMEA om 16 motsvarande hudreaktioner, varav tre med 
fatal utgång. Dessa fall gällde specifikt barnpatienter, vilket lett till att EMEA re-
kommenderar att läkemedlet inte skrivs ut till åldersgruppen barn. Även rätt många 
allvarliga psykiska biverkningar har konstaterats i samband med modafinil. Nyligen 
har dock europeiska kliniker som behandlar barn med narkolepsi uttryckt oro över 
EMEA:s rekommendationer. De behandlar sammanlagt 205 barnpatienter (82) som 
ordinerats 50–600 mg modafinil per dygn. I denna grupp har inga allvarliga biverk-
ningar konstaterats. 
Som en sammanfattning gällande modafinil vid behandling av barn och unga med 
narkolepsi kan konstateras att läkemedlet har påvisad effekt vid behandling av narko-
lepsi hos vuxna, även om evidensen av dess effekt är bristfällig. Som rekommenderad 
modafinildos kan man konstatera att vuxendosering kan tillämpas vid behandling av 
unga och lämpliga doser för yngre barn är hälften av dessa (50 mg–200 mg). För barn 
och unga är en särskilt omsorgsfull klinisk uppföljning nödvändig när medicineringen 
inleds på grund av risken för sällsynta hudreaktioner. 
 
Metylfenidat och D-amfetamin. Amfetamin och derivat därav har använts vid be-
handling av narkolepsi sedan 1950-talet. Den huvudsakliga effektmekanismen är 







Det finns inga kliniska studier om användningen av metylfenidat vid behandling av 
barn och unga med narkolepsi. Den enda patientseriebeskrivningen där effekten be-
skrivs är den ovan nämnda retrospektiva studien av Aran m.fl. (3). Dessa Stanfordpa-
tienter hade behandlats med metylfenidat med både kortvarig och långvarig effekt 
enligt förhållandet 63 procent/25 procent, men ingen av patienterna fick fortsatt me-
dicinering med kortvarig effekt och endast 20 procent med långvarig effekt. Motsva-
rande effekttal på ovan beskrivna effektskala var 1,5 och 1,9. 81 procent av patienter-
na som använde preparatet med kortvarig effekt och 50 procent av dem som använde 
preparatet med långvarig effekt drabbades av biverkningar. 
Undersökningarna gjorda med vuxna är också få. Det finns tre sådana undersök-
ningar, från 1959, 1979 och 1986. Ingen av dessa är heller undersökningar på RCT-
nivå. Den bästa är ett arbete av Mitler m.fl. (93), gjort i USA år 1986, där sex narko-
leptiker fick tre olika doser av metylfenidat i maskerad ordning och testades i sam-
band med varje dos (MWT, kliniskt frågeformulär, två psykologiska test). I under-
sökningarna deltog också friska kontrollpersoner som fick placebo. I alla tester upp-
nådde man ett statistiskt betydande tillfrisknande med den största läkemedelsdosen i 
jämförelse med utgångsläget. Vid den subjektiva bedömningen och det andra psyko-
logiska testet observerades ett betydande tillfrisknande med alla doser, men inte ens 
de bästa läkemedelsresultaten uppnådde samma prestationer som de friska personer-
na. De två övriga undersökningarna är beskrivningar av patientserier, där metylfeni-
datets effekt bland 106 (60) och 60 (146) patienter beskrivs. I bägge konstateras att 
effekten är utmärkt: i Yossis och Dalys undersökning konstateras en bra eller utmärkt 
effekt mot trötthet hos över 80 procent och mot kataplexi hos över 50 procent av pati-
enterna (146) och i undersökningen av Honda m.fl. konstateras en effekt på över 
90 procent mot trötthet och på över 80 procent mot kataplexi (60). På basis av dessa 
undersökningar är evidensgraden för metylfenidat C hos vuxna. Eftersom forskning 
saknas kan evidensgraden för barn inte fastställas. 
På basis av några vuxenundersökningar ser dextro-amfetamin också ut att hjälpa 
mot narkolepsipatienternas trötthet. Undersökningarnas varaktighet var dock relativt 
kort, endast fyra veckor. Det finns även evidens för att patienterna utvecklar en tole-
rans, och på grund av risken för gatuhandel är användningen av dextro-amfetamin 
ingen enkel fråga. 
De vanligaste biverkningarna av stimulantia är dålig aptit, sömnsvårigheter, hu-
vudvärk och magsmärtor. De har även konstaterats påverka längdtillväxten så att den 
blir långsammare, även om den förväntade längden inte konstaterats vara avvikande 
på gruppnivå. Vikten tenderar att minska i början av behandlingen till följd av dålig 
aptit, men jämnas ut med tiden. Psykiska bieffekter har konstaterats och patienter med 
psykos- eller manisympton ska inte behandlas med stimulantia. Man har oroat sig 
över kardiovaskulära bieffekter. En lindrig höjning av puls och blodtryck är vanligt 
förekommande, men i praktiken har de inte ansetts vara av betydelse. Riskpatienter 
bör dock behandlas med försiktighet och barn med hjärtsjukdomar eller hypertoni ska 
inte behandlas med stimulantia utan att först konsultera kardiolog. Nyligen har två 
retrospektiva omfattande patientserier om hjärtsymptom och plötsliga dödsfall bland 
ADHD-patienter som behandlats med stimulantia publicerats i USA, en med vuxna 
och en med barn. Man kunde inte påvisa flera hjärtinfarkter, plötsliga dödsfall som 
beror på hjärtat (86) eller hjärninfarkter hos patienter som använder stimulantia än 
hos kontrollpatienter som inte använde stimulantia (23, 51) i någondera studien. 
 
Övrig läkemedelsbehandling: atomoxetin, efedrin och matsindol. Atomoxetin är ett 






och som utvecklats för behandling av ADHD. Det har också använts vid behandling 
av narkolepsi hos både vuxna och barn, men inga systematiska studier med denna 
indikation har gjorts i någon åldersgrupp. Läkemedlet har använts vid behandling av 
trötthet och har eventuellt också en kataplexihämmande effekt. Den rekommenderade 
dosen för personer över 70 kg är 40 mg/dygn under den första behandlingsveckan och 
därefter är den rekommenderade upprätthållande dosen 80 mg/dygn (max 
100 mg/dygn). För personer under 70 kg är startdosen 0,5 mg/kg/dygn och efter 
10 dagar kan dosen höjas till 1,2 mg/kg/dygn (max 1,8 mg/kg/dygn eller högst 
100 mg/dygn). Atomoxetinets vanligaste bieffekter är dålig aptit, övergående symp-
tom i matsmältningskanalen och övergående trötthet. Allvarliga biverkningar som 
beskrivits är en ökning av självdestruktivitet och aggressivitet, levertoxism samt för-
längd QT-tid och följaktligen livshotande rytmstörningar för personer med anlag för 
detta. Atomoxetin rekommenderas inte heller för behandling av barn som konstaterats 
lida av någon hjärtsjukdom eller hypertoni utan att först konsultera kardiolog (95). I 
patientmaterialet som Aran m.fl. beskriver hade 15 procent behandlats med atomoxe-
tin och behandlingen fortsatte för 33 procent (3). Atomoxetinet metaboleras genom 
CYP2D6 och måste användas med försiktighet om patienten samtidigt behandlas med 
CYP2D6-inhibitorer (exempelvis fluroxetin, venlafaxin, paroxetin, risperidon). Paral-
lellt bruk av metylfenidat och atomoxetin kan höja blodtrycket och öka de kardiova-
skulära riskerna, och av denna anledning strävar man efter att undvika parallellt bruk 
hos barn. 
Efedrin användes redan på 1930-talet för behandling av narkolepsi, men på grund 
av betydande bieffekter och bättre alternativ används det nuförtiden endast i få undan-
tagsfall. Efedrin är ett indirekt sympatomimet och frigör noradrenalin och dopamin ur 
nervändorna. Det finns inga publicerade forskningar om efedrin vid behandling av 
narkolepsi och erfarenheterna av behandling av barn är obefintliga. Vid behandling av 
narkolepsi hos vuxna används efedrindoser på 25–50 mg 1–3 gånger per dygn. 
Matsindol är också ett stimulerande medel som ingår i icke-stimulantia och som 
användes vid behandling av narkolepsi hos vuxna på 1970- och 1980-talen. Under-
sökningarna uppfyller inte RCT-kriterierna eftersom de är öppna undersökningar som 
gjorts med små patientgrupper, där läkemedlets effekt har jämförts med det primära 
läkemedlet vid den tiden, dvs. amfetamin (124). I dessa undersökningar har matsindo-
lets effekt varit jämförbar med amfetamin. Det har också nyligen publicerats en 
fransk retrospektiv översikt om läkemedlets användning vid läkemedelsresistent nar-
kolepsi och behandling av trötthet vid idiopatisk hypersomnia i en patientgrupp som 
består av både vuxna och barn. I undersökningen ingick 13 barn med narkolepsi. I 
denna grupp förekom inga allvarliga bieffekter och effekten uppskattades även i den-
na studie vara minst lika bra som för övriga stimulantia (104). För närvarande är mat-
sindol tillgängligt i Finland med specialtillstånd för behandling av narkolepsi hos 
vuxna. Den behandlingsdos som använts i ovan nämnda franska studie var 1–6 mg, 
men författarna gav inte en separat dosering för barnpatienter.  
 
Läkemedel på försöksstadiet: pitolisant och orexin. Utöver orexin (hypokretin) är 
även histaminantagonistet pitolisant (tidigare namn tiprolisant) föremål för forskning. 
Pitolisant har redan undersökts på människor och resultaten har varit lovande (84, 
127). För närvarande är läkemedlet föremål för forskning i fas III. Enligt preliminära 
uppgifter ser det ut som att pitolisant utöver trötthet även i någon mån har en effekt på 
kataplexi. Det har varit svårt att få själva orexinet i ett läkemedelsformat som passerar 






spray, har läkemedlet konstaterats minska REM-sömnen, men det finns inga rapporte-
rade resultat om dagtida effekter (6). 
 
 
5.3 BEHANDLING AV KATAPLEXI 
 
Behandling av kataplexi. Vid behandling av kataplexi har man traditionellt använt 
antidepressanter, dvs. tricykliska antidepressanter (klomipramin, protriptylin), häm-
mare av serotoninåterupptaget (fluoxetin, fluvoxamin, sitalopram), hämmare av no-
radrenalin- och serotoninupptaget (venlafaxin) och hämmare av noradrenalinupptaget 
(reboxetin, atomoxetin) (28). I litteraturen finns dock endast lite forskningsbaserad 
evidens som påvisar att denna indikation skulle ha någon nytta. Vignatelli m.fl. (142) 
publicerade 2008, med en uppdatering 2010, en Cochraneanalys om användningen av 
antidepressanter vid narkolepsi. De hittade fem studier som delvis uppfyller RCT-
kriterierna, med sammanlagt 246 deltagare på över 18 år (49, 81, 88, 123, 125). För-
fattarnas slutsats var att evidensen om användningen av antidepressanter vid behand-
ling av narkolepsi är bristfällig i litteraturen. Trots detta tar American Academy of 
Sleep Medicine i sin rekommendation ställningen att tricykliska antidepressanter 
(TCA), hämmare av serotoninåterupptaget (SSRI), venlafaxin och reboxetin kan vara 
effektiva vid behandling av kataplexi (evidensgrad D) (97). Tricykliska antidepres-
santer, hämmare av serotoninåterupptaget och venlafaxin kan också vara till hjälp vid 
hypnagogiska hallucinationer och sömnförlamning (evidensgrad D) (8, 97). 
Materialet som publicerats om barn är mycket ringa. I ovan nämnda publikation av 
Aran m.fl. var de mest använda läkemedlen modafinil, natriumoxibat och venlafaxin 
tillsammans eller skilt för sig. Utöver venlafaxin hade man prövat på övriga antide-
pressanter, såsom tricykliska, fluoxetin och atomosektin, men dessa slopades oftast på 
grund av bieffekter (3). Moller publicerade år 2009 ett material, där sex barn svarade 
bra på en behandling med venlafaxin mot kataplexi och hypnagogiska hallucinationer. 
Barnens ålder varierade mellan 7 och 12 år och venlafaxindosen var 37,5–112,5 
mg/dygn uppdelat i 1–2 doser (96). Antidepressantdoserna vid behandling av katap-
lexi och hallucinationer hos barn är endast riktgivande: kloripramin har använts med 
doserna 10–25 mg och vid behov hälften av en depottablett på 75 mg, dvs. 
37,5 mg/dygn i en dos på kvällen, fluoroxetin 10–20 mg/dygn i en dos på morgonen 
och venlafaxin 37,5–112,5 mg/dygn i 1–2 doser. På basis av individuell bedömning 
kan antidepressanter användas för barn med svår kataplexi, hallucinationer och sömn-
förlamning (evidensgrad D), Den kanske mest använda antidepressanten vid behand-
ling av barn med kataplexi i Europa och även i USA är för närvarande venlafaxin. 
Bieffekter i anslutning till antidepressanter är vanligt förekommande och även en 
orsak till att medicineringen avslutas. I Schachters material förekom illamående, vikt-
ökning, huvudvärk, muntorrhet och nedsatt libido hos vuxna. I Arans material hade 
cirka hälften av barnen bieffekter, såsom irritabilitet, illamående, huvudvärk, för-
stoppning, muntorrhet och viktökning. Även hämmare av serotoninåterupptaget 
(SSRI) kan orsaka psykiska bieffekter hos barn. Symptomen är orolighet hos 32–
46 procent, sömnlöshet (21 procent) samt irritabilitet och sociala disinhibitioner 
(25 procent). Även venlafaxin (SNRI) kan orsaka liknande olägenheter. Klomipramin 
har ansetts vara den effektivaste antidepressanten som minskar kataplexi, men utöver 








Natriumoxibat. Natriumoxibat är det enda kända läkemedlet som kan ha en effekt på 
de flesta narkolepsi- och kataplexisymptomen. Den hjälper mot dagtrötthet, minskar 
kataplexi och förbättrar nattsömnens kvalitet. Natriumoxibat är gamma-
hydroxibutyratets (GHB) natriumsalt och verkar via GABA-receptorn, men den exak-
ta effektmekanismen är oklar. Natriumoxibatet minskar dagtröttheten och kataplexiat-
tackerna hos vuxna (evidensgrad A). US Xyrem Multicenter Study Group (43) publi-
cerade sitt material 2002. I det ordinerades 136 narkolepsipatienter 3, 6 eller 9 gram 
natriumoxibat eller placebo i 4 veckor. Kataplexisymptomen minskade under den 
första veckan och dagtröttheten minskade enligt Epworth Sleepiness Scale (ESS)-
mätaren med alla doser och påtagligt med dosen 9 gram. Natriumoxibat tolereras i 
allmänhet väl, de vanligaste bieffekterna är illamående, huvudvärk, svindel och säng-
vätning. Xyrem International Study Group publicerade sitt material 2005 (47, 48). I 
det fick 228 narkolepsipatienter, efter att övrig katapleximedicinering avslutats, 4, 5, 
6 eller 9 gram natriumoxibat eller placebo i 8 veckor. Natriumoxibatdosen ökades 
med 1,5 gram i veckan. Enligt ESS-måttet lättade patienternas dagtrötthet betydligt 
med doserna 6 och 9 gram. Katapleximängden per vecka minskade betydligt med alla 
doser, med 57–65–85 procent beroende på dosen. Både modafinil och natriumoxibat 
minskar dagtröttheten och de kan också användas parallellt, varvid de har en additiv 
effekt (evidensgrad B) (10). 
Natriumoxibat verkar medföra en bestående nytta (evidensgrad B). I undersök-
ningen som gjorts av US Xyrem Multicenter Study Group fortsatte natriumoxibatets 
betydande nytta under uppföljningen på 12 månader (44). I samma undersökning 
ingick 55 patienter som fått 3–9 gram natriumoxibat i 21 mån. i medeltal och som 
därefter antingen fortsättningsvis behandlades med natriumoxibat eller fick placebo i 
2 veckor. I placebogruppen orsakade natriumoxidmedicineringens plötsliga upphö-
rande en ökning av kataplexi, ångestsymptom, sömnlöshet och ökad dagtrötthet. I 
undersökningen ansåg man att natriumoxibat har en bestående effekt, men till skillnad 
från antidepressanter förekom inget egentligt rebound-fenomen i samband med att 
medicineringen avslutats (44, 45, 46). I undersökningen som utförts av Xyrem Inter-
national Study Group har natriumoxibatet konstaterats förbättra livskvaliteten och 
funktionsförmågan enligt mätaren the Functional Outcome of Sleep Questionnaire 
(140) (evidensgrad B). Natriumoxibatet förbättrar nattsömnens kvalitet, ökar mäng-
den N3-sömn och minskar nattliga uppvakningar (11) (evidensgrad B). Viktökning 
förekommer allmänt vid narkolepsi och långvarig användning av natriumoxibat ver-
kar leda till viktminskning (67) (evidensgrad D). 
Gamma-hydroxibutyrat har använts och används fortfarande som en olaglig drog. 
Missbruket av natriumsaltet (Xyrem) bland narkolepsipatienter med symptom i över-
vakade förhållanden har dock varit ovanligt och ingen tolerans har konstaterats. Na-
triumoxibat kan lamslå andningen under sömnen och får inte användas parallellt med 
andra tröttande läkemedel eller alkohol. Om man vid PSG konstaterar hypoventilation 
under sömnen är det skäl att undvika natriumoxibat. Hos vuxna med obstruktiv söm-
napné ökade natriumoxibatet inte antalet hypopneoider i de obstruktiva apnéerna, 
men en del patienter drabbades av centrala apnéer och kortvariga perioder av syrebrist 
(40) (evidensgrad D). Å andra sidan har natriunoxibat inte konstaterats förvärra apné-
sjukdomen hos patienter med obstruktiv sömnapné (41). Hos vuxna är de psykiska 
erfarenhetsbaserade biverkningarna av natriumoxibat relativt ofta orsaken till att me-
dicineringen avslutas. 
FDA rekommenderar natriumoxibat endast för patienter över 16 år och den offici-
ella indikationen i Finland är att läkemedlet ska användas endast för behandling av 






där natriumoxibat använts vid behandling av barn och unga utan betydande biverk-
ningar. Murali m.fl. publicerade 2006 ett material på åtta barn i åldern 9–16, som 
ordinerats natriumoxibat för dagtrötthet och kataplexi och som inte svarat på övrig 
medicinering på ett tillfredsställande sätt. Natriumoxibatet minskade dagtröttheten 
och kataplexin även hos barn. Två patienter avslutade medicineringen på grund av 
biverkningar (102). I publikationen av Aran m.fl. (3) behandlades cirka 80 procent av 
51 barn och unga med natriumoxibat. I synnerhet äldre barn behövde dock ofta minst 
två läkemedel, varav de vanligaste utöver natriumoxibat var modafinil och venlafax-
in. Med en noggrann uppföljning av reaktioner och biverkninga kan natriumoxibat 
övervägas för barn och unga med svåra symptom som äventyrar det normala livet om 
reaktionerna på övrig medicinering har varit otillfredsställande (evidensgrad D). 
Natriumoxibat är en saltig lösning som tas i två doser precis innan läggdags och 
2,5–4 timmar efter att patienten somnat. Startdosen för vuxna är 4,5 gram i två doser. 
Dosen kan ökas med 1,5 gram varannan vecka och den högsta tillåtna dosen är 
9 gram. Responsen märks ofta inom några dagar och tydligt inom 4–6 veckor. Det 
finns inga officiella rekommenderade doser för barn, men startdosen kan vara 
60 mg/kg/dygn och kan ökas med 30 mg/kg varannan vecka, med 180 mg/kg/dygn 
som högsta dos, som dock inte får överstiga doserna för vuxna (3). 
 
 
5.4 SAMMANFATTNING AV LÄKEMEDELS-
BEHANDLING AV NARKOLEPSI HOS BARN 
 
Fastän det i stort sett saknas evidensbaserat forskningsdata om behandling av narko-
lepsi hos barn och unga, kan man konstatera att experterna på narkolepsibehandling 
på basis av vårderfarenheter kan rekommendera modafinil, venlafaxin och natriumox-
ibat som primära läkemedel. 
 
 
5.5 PSYKIATRISK VÅRD 
 
Den psykiatriska vården vid behandling av narkolepsi hos barn omfattar alla ålders-
grupper (barn-, ungdoms- och vuxenpsykiatri) och svårighetsgrader (öppen vård och 
sjukhusvård). Arbetsgruppen har inte gått igenom den allmänna psykiatriska litteratu-
ren som skulle kunna tillämpas för barn och unga med narkolepsi. Det psykiska illa-
måendet i familjerna och hos barnen har emellertid varit ett stort problem i det prak-
tiska arbetet. Familjerna behöver stöd för att klara av den ofta tunga vardagen med ett 
långtidssjukt barn. Stödet för familjemedlemmarna bör tillhandahållas enligt lokal 
praxis. Centrala stödformer för den unga är beteendeterapi, som i bästa fall kan lära 
honom eller henne olika anpassningssätt i händelse av problemsituationer. I sin studie 
beskriver Aran m.fl. (3) att 20 procent av patienterna lider av depressionssymptom 
och ångest och 66 procent av sociala svårigheter. För att förstå den egna situationen 
kan individuell psykoterapi vara en nyttig terapiform. Formell psykoterapi förutsätter 
dock ett långvarigt arbetsförhållande och engagemang och är i synnerhet i början av 
sjukdomen inte en lämplig behandlingsform för alla. Många unga som insjuknat har 
nytta av psykiskt stöd och möjligheten till självreflektion. På grund av differensdia-






en psykiatrisk bedömning i rätt tid en del av god vård. Bland de enskilda terapifor-
merna har en fallbeskrivning med positiv effekt publicerats om effekterna av hypnote-
rapi (138), men på basis av detta kan inga allmängiltiga rekommendationer ges heller 
om denna behandlingsform. 
 
 
5.6 REHABILITERING OCH SJÄLVBEHANDLING 
 
En god behandling av narkolepsi inbegriper en individuellt planerad rehabilitering. 
Med rehabilitering av barn avses de åtgärder och arrangemang som på bästa sätt stö-
der ett långtidssjukt eller handikappat barns utveckling. Med tanke på god narkolep-
sivård vore det centrala att finna rehabiliteringsformer som passar vart och ett barn 
eller var och en ung person. Följaktligen gäller detsamma för rehabilitering som för 
planering av medicineringen, dvs. att den skräddarsys individuellt. Det saknas dock 
forskningsdata om rehabiliteringens effekter hos barn och man har heller inte hunnit 
samla in forskningsevidens om självbehandling. I de internationella vårdrekommen-
dationerna om narkolepsi hos vuxna ges endast få riktlinjer i anslutning till rehabili-
tering och självbehandling. Denna översikt är därmed en erfarenhetsbaserad expert-
uppfattning och kan inte fungera som vårdrekommendation för rehabilitering eller 
självbehandling. 
För att verkställa den praktiska rehabiliteringen lönar det sig att utarbeta en omfat-
tande rehabiliteringsplan, där man samlat alla tillgängliga stödformer, rehabilitering-
ar, terapier och former av egenvård. Primärvården och FPA ansvarar i regel för reha-
biliteringskostnaderna, men ersättningar till dem som insjuknat på grund av Pandem-
rix har också betalats via en försäkringsskadepool. Vi har använt ordet självbehand-
ling för att beskriva de medel och funktioner som var och en som insjuknat själv kan 
pröva på och använda för att underlätta den egna situationen. Ordet egenvård kan i 
detta sammanhang också användas som synonym till självbehandling. Rehabiliter-
ings- och självbehandlingsformerna finns uppräknade i tabell 8 och omständigheterna 
i anslutning till socialskyddet i tabell 9. 
 
Rehabiliteringshandledning. Rehabiliteringshandledning kan erbjuda narkolepsifa-
miljer mycket konkret hjälp. Kurserna i anpassningsträning erbjuder kamratstöd och 
information om sjukdomen. Detta arbete utförs dock också av patientorganisationer 
och övriga aktörer inom tredje sektorn, men det är viktigt att samhället deltar i stödet 
för narkolepsifamiljer genom att möjliggöra kurser i anpassningsträning som bekostas 
av FPA. Den andra arbetsformen inom rehabiliteringshandledning är neuropsykiatrisk 
utbildning och handledning (coaching), men tillgången till dessa handledningstjänster 
är för närvarande begränsad. Situationen är inte lätt i alla familjer eftersom de insjuk-
nade ungdomarnas utmanande, ibland till och med aggressiva, beteende kan förutsätta 
att föräldrarna sätter upp strikta begränsningar. Här kan rehabiliteringshandledningen 
erbjuda praktiska metoder och instruktioner. Ytterligare stöd för problem i vardagen 
kan fås av det mobila familjearbetet, vilket innebär att den yrkesutbildade personalen 
träffar familjen i hemmet på avtalade tider och ger råd och vägledning i praktiska 
problem. Samtidigt görs tröskeln vid behov lägre för de egentliga mottagningsbesö-
ken. Det finns ett flertal ortspecifika skillnader och utöver rehabiliteringshandledarna 
använder även socialhandledare ovan nämnda metoder i sitt arbete. På basis av erfa-






per kan man dra slutsatsen att det lönar sig att inkludera dessa metoder även i god 
vård av narkolepsi. 
 
Skola och yrkesval. Skolarrangemangen är viktiga eftersom cirka hälften av ungdo-
marna som insjuknat i narkolepsi har svårigheter i skolan. I sin studie beskriver Aran 
m.fl. (3) att skolvitsorden blir sämre efter insjuknandet hos 72 procent av ungdomarna 
(decreased academic performance). Hos 46 procent återgick skolvitsorden till nivån 
före insjuknandet när man lyckats välja ett fungerande läkemedel. Det är viktigt att 
observera att svårigheter i skolan inte är detsamma som inlärningssvårigheter. I sam-
ma studie upptäcktes att problem med uppmärksamheten (ADD, attention deficit dis-
order) och inlärningssvårigheter (learning disabilities) förekom hos 12,5 procent av 
patienterna innan narkolepsisymptomen bröt ut och hos 10 procent efter att sympto-
men brutit ut, dvs. ingen skillnad i praktiken (3). Arrangemang som stöder inlärning-
en kan vara möjlighet till dagssömn under skoldagen, förlängd svarstid, möjlighet att 
muntligt komplettera svar, flexibel möjlighet att göra om prov, möjlighet till indivi-
duella studier och användning av dator i stället för att skriva för hand. På basis av en 
pedagogisk bedömning kan skolan enligt den nuvarande lagen om grundläggande 
utbildning välja antingen allmänna, effektiverade eller särskilda stödformer även utan 
att konsultera hälsovården. På basis av erfarenheter verkar det som om alla narkolep-
siungdomar har nytta av det särskilda stödet. Assistenttjänster och säkerställandet av 
en trygg skolväg ingår också i god vård. En del av de unga kan behöva skolskjuts 
under hela sin skoltid. Yrkesvalshandledningen förutsätter att en psykologisk under-
sökning har gjorts som bas, i mån av möjlighet av en neuropsykolog. 
 
Läkemedelsfri behandling av narkolepsi och självbehandling: dagssömn och regel-
bunden livsstil. Dagssömn motverkar dagtrötthet, men är ytterst sällan tillräcklig som 
primär behandling av narkolepsi. Regelbundna dagstupplurer rekommenderas i vård-
rekommendationerna för vuxna (97). Inga randomiserade undersökningar har gjorts 
om läkemedelsfri behandling av narkolepsi (7). Det finns endast omaskerade kliniska 
undersökningar om effekten av dagssömnen hos narkolepsipatienter. Hos vuxna nar-
kolepsipatienter kan regelbunden dagssömn öka funktionsförmågan i vardagen, men 
räcker inte som sådan som behandling av narkolepsi (85). I undersökningsförhållan-
den förkortas narkolepsipatienternas reaktionstid efter dagssömn jämfört med situa-
tioner där dagssömn inte är tillåten (101). Vid samma testarrangemang med åtta pati-
enter försämrades dock utförandet av språkliga uppgifter efter dagssömnen. Dags-
sömn och en regelbunden rytm mellan sömn och vaka är av särskild nytta i synnerhet 
då responsen på läkemedel är otillräcklig (120). För vuxna minskar en regelbunden 
tid att lägga sig och två tupplurer på 15 minuter den slumpmässiga insomningen dag-
tid och sömnigheten bättre än endast läkemedelsbehandling med stimulantia (97, 
120). Hos vuxna patienter minskar dagssömn sannolikt både den objektivt mätta och 
subjektivt upplevda tröttheten (evidensgrad C). Effekten av regelbunden dagssömn 
eller regelbundna tupplurer har inte undersökts. Vårdanvisningen om regelbunden 
dagssömn för barn baseras på erfarenhet och anekdoter om patientbeskrivningar (79). 
Som en anekdot kan berättas om en enskild fallbeskrivning där ett nikotinplåster som 
fästs på morgonnatten minskar morgondåsigheten hos en tonåring (5). Vuxna narko-
lepsipatienter drar nytta av en regelbunden dagsrytm och en regelbunden tid att lägga 
sig samt även av korta dagstupplurer. I mån av möjlighet borde man ge patienterna 






är som minst pigg. Viktkontroll och regelbunden daglig motion ökar det allmänna 
välbefinnandet och förmågan att fungera i vardagen. 
 
Motion. Det finns ingen forskning om hur motion påverkar narkolepsipatienters väl-
befinnande. I försök med hundar har man konstaterat att orexinhalten i hjärnans 
ryggmärgsvätska höjs efter motionsaktivitet och vakande. Enligt vår vardagserfaren-
het blir man piggade och mindre trött av motion, men har detta någon betydelse med 
tanke på vården i patientarbetet? För friska tonåringar inverkar regelbunden motion 
positivt inverkan på rytmen mellan sömn och vaka (36) och underlättar också vikt-
kontrollen. Man kan rekommendera att barn och unga idkar motionsaktiviteter, fastän 
inga strikta vårdrekommendationer bör ges om detta. 
 
Kost, måltidsrytm och näringsmängd per måltid. Endast enstaka öppna kliniska un-
dersökningar eller fallbeskrivningar har publicerats om övriga självbehandlingssätt. 
Man vet att måltider som innehåller rikligt med kolhydrater sänker vakenhetstillstån-
det och ökar sömnigheten. Minskandet av kolhydratintaget har ingått i narkolepsipati-
enternas självbehandling, men det finns inte forskning av tillräckligt hög kvalitet om 
kostbehandling eller näringsstyrning (evidensgrad D) (7, 8). I en enskild öppen studie 
med nio narkolepsipatienter konstaterades att en proteinrik kost med lågt kolhydratin-
tag minskar sömnighet dagtid (68). Narkolepsipatienter har en benägenhet för över-
vikt. I så fall kan kostrådgivning, ökad motion och viktkontroll vara befogade (18). 
 
Kosttillskott, icke-medicinska stimulantia, undvikande av alkohol samt ljusterapi. 
Det finns ingen tillförlitlig forskning om användningen av kosttillskott, multivitamin- 
eller spårämnespreparat vid behandling av narkolepsi. I en nyligen publicerad under-
sökning påvisas att narkolepsipatienter har lägre halter av D-vitamin jämfört med 
kontrollgruppen (15), men det finns ingen publicerad forskning om användningen av 
D-vitamin som en del av behandlingen. Koffein är en välkänd stimulantia med me-
delmåttig effekt, men toleransutvecklingen minskar dess kliniska behandlingsvärde. 
Utöver tolerans är ett rikligt koffeinintag förknippat med en större variation i vaken-
hetstillståndet och fragmentering av nattsömnen hos många. Vid djurförsök med 
transgena möss som simulerar narkolepsi (orexin/ataxin-3) har man påvisat att koffein 
och modafinil ökar aktiviteten vid vakenhet (108). I praktiken är koffeinet antagligen 
en stimulantia utan effekt för narkolepsipatienter (evidensgrad D) (31). Det finns 
ingen klinisk forskning om energidrycker vid behandling av narkolepsi. En betydande 
nackdel vid intagande av energidrycker är viktökning. Man har heller inte lyckats 
påvisa någon nytta av ljusterapi, dock finns det endast en öppen studie med sju pati-
enter om ämnet (evidensgrad D) (52). Det finns ingen evidens om nikotinets nyttor 
vid behandling av narkolepsi, men på basis av erfarenheter vet man att det för en del 
vuxna patienter minskar kataplexisymptomen. Nikotinpreparat kan inte rekommende-
ras på grund av nikotinets giftighet och starkt beroendeframkallande effekt. Rökning 
kan heller inte i någon händelse rekommenderas på grund av de kända och otvek-
samma allvarliga hälsoriskerna. Alkohol har också en välkänd negativ effekt på 
sömnkvaliteten och de övriga negativa effekterna till följd av alkoholbruk är också 
tydliga. Narkolepsipatienter ska undvika alkohol. 
Då det är fråga om en svår och långvarig sjukdom vars uppkomst och mekanismer 
är svåra att förstå tenderar människan att även ta till alternativ behandling. Akupunk-
tur och homeopatiska preparat tas upp som exempel i tabell 8. Inga giltiga undersök-
ningar har gjorts om akupunktur i anslutning till narkolepsi. Homeopatiska preparat 






finns ingen evidens om deras effekt vid narkolepsi. Nyttorna som beskrivits i enskilda 









God behandling av narkolepsi hos barn och unga kräver tid, know-how och resurser. 
Diagnostiken är krävande och vi anser att den bör centraliseras till universitetssjukhu-
sen. De primära undersökningarna är polysomnografi och MSLT-undersökning. Ge-
nom att använda frågeformulär kan man få en uppfattning om dagtrötthetens kvalitet 
och omfattning. Fastställning av HLA med blodprov medför ett tilläggsvärde om 
kataplexisymptomet ännu saknas i sjukdomsbilden. Definitionen av hypokretinet i 
likvor är en nyttig undersökning om insomningslatensen ligger kring gränsvärdet vid 
MSLT-undersökningen. Det finns en särskild publikation om funktionsförmåga och 
bedömning av invaliditetsgraden (66). 
En god självbehandling är en viktig del av behandlingen av narkolepsi. En regel-
bunden livsstil och tillräckligt med regelbunden motion samt en kost som innehåller 
en passlig och jämnt fördelad mängd kolhydrater utgör självbehandlingens hörnste-
nar. Undvikande av alkohol förbättrar narkolepsipatientens livskvalitet. Anpassnings-
träning i kursform är ett fungerande sätt att informera de närstående, men även skolan 
behöver information om den ungas sjukdom och här spelar bl.a. rehabiliterings- och 
socialledare en betydande roll. 
Vi anser att planeringen av läkemedelsbehandling också bör centraliseras till uni-
versitetssjukhusen. Modafinil, metylfenidat, venlafaxin och natriumoxibat är de mest 
använda läkemedelspreparaten vid behandling av narkolepsi. Uppföljningsbesök vid 
en specialenhet som är insatt i vård av narkolepsi ska göras cirka 2–4 gånger per år 







Tabell 1.  Förekomsten av symptomatisk narkolepsi hos barn och unga under 18 
 år (105). 
 
  Ålder    SL SOREMP Hypokr. 
Diagnos n x (v) intervall m/k EDS CA (min/n) ≥2 <110µg/l 
Tumörer i huvudet 18 13 5–16 år 5/9/4 18/18 3/18 6/14 10/12 2/7 
Prader Willi-syndrom 12 11 5 mån–17 år 7/5 10/11 0/11 4/4 8/12 1/4 
Coffin Iowryn-
syndrom 7 14 10–16 7/0 0/7 7/7 - - - 
Nieman-Picks sjuk-
dom, typ C 6 8 4–14 år 2/4 2/6 6/6 11/2 3/5 0/3 
Norries sjukdom 3 4 2-7 3/0 0/3 3/3 - 2/2 - 
ADEM 3 7 11 mån–12 år 0/3 3/3 0/3 5/1 0/3 2/3 
Trauman i huvudet 2 15 14–15 år 1/1 2/2 1/2 2/1 0/1 0/1 
Moebius syndrom 1 2 2 år - 1/1 1/1 - - - 
Infarkt 1 15 15 år 1/0 1/1 0/1 - 0/1 0/1 












Tabell 2.  ICSD-2 (2005) diagnostiska kriterier för narkolepsi 
 
Narkolepsi-kataplexi Narkolepsi utan kataplexi Symptomatisk narkolepsi till följd 
av sjukdom eller tillstånd 
1.  Avvikande dagtrötthet nästan 
dagligen >3 mån. 
1.  Avvikande dagtrötthet nästan 
dagligen >3 mån. 
1.  Avvikande dagtrötthet nästan 
dagligen >3 mån. 
2.  Tydlig kataplexi på basis av 
förhandsuppgifterna – plötslig 
övergående nedsatt muskeltonus 
som utlöses av känslor 
- kataplexiattackerna ska tyd-
ligt ha sitt ursprung i känslor 
(i synnerhet skratt eller 
skämt), de är vanligtvis bila-
terala och kortvariga (<2 
min.) och patienten är åtmin-
stone till en början vid med-
vetande. Kataplexi som upp-
täckts har en stark diagnos-
tisk betydelse. 
2.  Typisk kataplexi saknas 
 – osäkra eller otypiska kata-
plexiliknande episoder kan före-
komma. 
2.  Ett av följande: 
 1. Tydlig kataplexi på basis av 
förhandsuppgifterna 
 Kataplexin utlöses av starka 
känslor (med största sannolikhet 
av skratt eller av att berätta ett 
skämt) och bör vara bilateral och 
kortvarig (under 2 min.). Patien-
ten är vid medvetande åtminsto-
ne i början av episoden. Diagno-
sen bör alltid då det är möjligt 
säkerställas med polysomnografi 
och MSLT. 
 2. Om ingen kataplexi före-
kommer eller den är väldigt oty-
pisk är MSLT efter polysomno-
grafi ≤ 8 min. och SOREMP ≥2.
 3. Li-hypokretin-1-halten <110 
pg/ml 
 4. Betydande neurologisk eller 
annan orsak bakom dagtrötthet 
3. Diagnosen bör alltid då det är 
möjligt säkerställas antingen 
med MSLT eller fastställande  
av hypokretinhalten 
- Vid MSLT är den genom-
snittliga sömnlatensen ≤ 8 
min. och SOREMP ≥2. ≥2 
SOREMP är ett mycket spe-
cifikt narkolepsifynd. 
- Li-hypokretin-1-halten <110 
µg/l 
3.  Diagnosen har alltid säkerställts 
med polysomnografi och MSLT. 
– Vid MSLT: genomsnittlig 
sömnlatens ≤ 8 min., SOREMP 
≥2, ≥2 SOREMP är mycket spe-
cifikt vid narkolepsi. 
3.  Det finns ingen annan orsak som 
bättre förklarar symptomen. 
4.  Dagtröttheten kan inte på ett 
bättre sätt förklaras med någon an-
nan sömnstörning, någon neurolo-
gisk, psykisk eller medicinsk orsak 
eller missbruk. 
4.  Dagtröttheten kan inte på ett 
bättre sätt förklaras med någon 
annan sömnstörning, någon neu-
rologisk, psykisk eller medicinsk 











Tabell 3.  Narkolepsidiagnostikens tillförlitlighetskriterier som föreslagits av Brigh-
ton Collaboration Fördelning 1–3 
 
Nivå 1 Nivå 2 Nivå 3 
1.  Avvikande trötthet dagtida eller 
obestridlig kataplexib 
1.  Avvikande trötthet dagtida 1.  Avvikande trötthet dagtida
2.  Hypokretinhalten i hjärnans 
ryggmärgsvätska <110 pg/ml 
2.  Obestridlig kataplexib 2.  Kort sömnlatens vid MSLTc och 
≥2 SOREMPS av 4 eller 5 
sömnförsök 
 3.  Kort sömnlatens vid MSLTc 





aAvvikande trötthet dagtid: 
Tillstånd som uppkommit i åldern ≥16 år med obetvingliga sömnattacker dag-
tid nästan dagligen i minst en månad 
Tillstånd som uppkommit i åldern <16 år med en betydande ökning av insom-
ningar dagtid nästan dagligen i minst en månad. Vanligen förekommer en 
medveten trötthetskänsla och försämrad koncentrationsförmåga i anslutning 
till tillståndet. 
 
bDefinition av obestridlig kataplexi: 
≥16 år: Innan behandlingen inleds präglas den obestridliga kataplexin av peri-
oder av muskelsvaghet under vilka patienten är vid medvetande och som hu-
vudsakligen varar <30 s. Minst två av perioderna har haft ett samband med en 
tydlig utlösande faktor. Alternativt är en nedsättning av muskeltonus som 
konstaterats av en utomstående ett tillräckligt bevis på kataplexi. 
<16 år: Samma kriterier som hos ≥16 åringar eller till skillnad från vuxna kan 
kataplexi förekomma som en störning i rörelseförmågan, där a) barnet faller 
till marken eller b) barnet har en allmänt förekommande nedsättning av mus-
keltonus eller c) nickningar av huvudet eller d) kataplexi i ansiktspartiet med 
hängande ögonlock, öppning av munnen, utträngning av tungan, tydlig svag-
het i ansiktsmuskulaturen eller grimaser. Under kataplexin är patienten vid 
medvetande och det finns en utlösande faktor för anfallen (titta på serietid-
ningar, äta, spela spel). Den utlösande faktorn kan saknas under de första 
veckorna efter att symptomet börjat. Anfallens längd kan variera från några 
sekunder till flera minuter och anfallen kan uppkomma som serier om den ut-
lösande faktorn består. Perioderna bör kunna skiljas från epileptiska anfall och 
övriga muskelsjukdomssymptom. 
 










Tabell 4.  Förslag till diagnostik av narkolepsi hos barn. PSG = polysomnogarphy, 
MSLT = mean sleep latency test, PDSS = Pediadric daytime sleepiness 




Periodisering av diagnostiken 
1)  sömnpolygrafi (PSG) och sömnlatensundersökning (MSLT) följande dag är 
de primära undersökningarna 
2)  definition av HLADQB1*0602, kompletterande undersökning om kataplexi-
symptomet saknas men de övriga kriterierna uppfylls  
3)  hypokretinhalten i hjärnans ryggmärgsvätska 
 – medför ett tilläggsvärde om sömnlatensen ligger kring gränsvärdet 
 – hypokretinet är vanligen normalt om allelen HLA DQB1*0602  





Sömndagbok, diagnostik av övriga hypersomnier. 
PDSS, ESS eller UNS 
Laboratorieprov: S-TSH, S-T4v, B-PVK på basis av klinisk bedömning 
MRI enligt klinisk bedömning 
EEG på basis av klinisk bedömning 
Aktigrafi på en eller två veckor om det finns misstankar om exempelvis latent 
sömnperiod eller kroniskt sömnunderskott 









Tabell 5.  ESS (Epworth Sleepiness Scale) som anpassats för barn. Uppgiften är 
följande: Hur sannolikt slumrar du till i följande situationer i motsats till 
att du endast känner dig trött? Detta rör din sedvanliga livsstil under den 
senaste tiden. Fastän du i nte nyligen gjort något av det som b eskrivs 
nedan, försök uppskatta hur de skulle ha påverkat dig. Använd den giv-




Situation Uppskatta hur stor sannolikheten är att du slumrar till, ringa in rätt alternativ 


























Jag är passagerare i en bil som 















































Poäng totalt,  









Tabell 6  UNS (= Ullanlinna Narkolepsy Scale). Nedan presenteras en version av 
referensen Hublin m.fl. 1995 som publicerats på finska. 
 
 
Har ni någon gång haft följande plötsliga symptom vid skratt, glädje, nervösa situationer eller ilska? 
 Aldrig 1–5 gånger i mitt 
liv 
Varje månad Varje vecka Varje dag eller 
nästan varje dag 
Knäsvaghet 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Plötslig öppning 
av munnen 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Huvudnickningar 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Att säcka ihop på 
marken 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Hur snabbt somnar ni vanligen om kvällarna? 
 >40 min 31–40 min 21–30 min 10–20 min <10 min 
 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Sover ni på dagarna (tar en dagssömn eller tupplur)? 
 Jag behöver inte 
göra det 
Jag skulle vilja 
men kan inte sova 
på dagarna 
Två dagar i veck-
an eller mer sällan
3–5 dagar i 
veckan 
Varje dag eller 
nästan varje dag 
 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Lider ni av obetvingliga sömnattacker dagtid? 
 Aldrig Varje månad eller mer sällan Varje vecka Varje dag 
Flera gånger per 
dag 
Medan ni läser 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
När ni reser med 
tåg, buss el. dyl. 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
När ni står på 
ställe, när ni köar 
el. dyl. 
0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
Medan ni äter 0 poäng 1 poäng 2 poäng 3 poäng 4 poäng 
I övriga situatio-
ner där människor 
vanligtvis inte 
somnar 






Tabell 7.  De vanligaste läkemedlen som används vid behandling av narkolepsi 
hos barn och deras effekt vid olika sym ptom.  Dosernas övre gräns är 
den maximala dosen som använts vid behandling av vuxna. (+) = har ef-
fekt, (-) = har inte effekt, (?) = osäkert. 
 
 







Modafinil 50-400-(600) + - - – 
Metylfenidat 10–60 + +? - - 
Klomipramin 10-25-(75) - + +? - 
Sitalopram 10–60 - + +? - 
Venlafaxin 75–300 - + +? - 
Essitalopram 5–20 - + +? - 
Fluroxetin 20–60 - + +? - 
Na-oxibat 















Tabell 8.  Rehabiliterings- och självbehandlingsmetoder vid vård av narkolepsi. 
Det finns ingen forskning om rehabiliteringens effekter vid narkolepsi 
hos barn. Detsamma gäller även självbehandlingsmetoder. I tabellen 
markeras sådana former med ett frågetecken där man inte kan komma 
till någon form av expertkonsensus rörande effekterna. De former för 
vilka det finns evidenser i vuxenstudier har markerats med +. Vi anser 
inte att man kan rekommendera alternativa behandlingar vid behandling 









Stöd för familjen: 
Vuxenpsykiatri 




Näringsmängd per måltid? 
Motion + 
Regelbunden livsstil + 










Stödformer i skolan: 
Undervisningsarrangemang 








Yrkesvalshandledning:  Neuropsykologisk 














Tabell 9. Socialskyddet och narkolepsi hos barn. Tabellen illustrerar det finländs-
ka stödsystemets splittring på ett bra sätt. Det behövs en oskälig mängd 
ansökningar för att sköta ett och samma ärende. FPA:s perioder för be-
viljande av ersättning har också varit mycket korta, och det återstår att 
se hur ofta ansökan måste förnyas vid denna långvariga sjukdom. Lä-
kemedelsskadeförsäkringspoolens behandling av ersättningar gäller 
endast narkolepsifall som orsakats av Pandemrix-vaccinet. 
 
Utarbetande av en rehabiliteringsplan 
Stödform Läkare Föräldrar 
Vårdbidrag/handikappbidrag C-intyg  Ansökan; beskrivning av situatio-nen 
Läkemedel som omfattas av specialer-
sättning B-intyg  
Ansökan; beskrivning av situatio-
nen 
Läkemedel som omfattas av special-
tillstånd Ansökan om specialtillstånd 
Ansökan; beskrivning av situatio-
nen 
Handläggning av ersättningar Begäran om läkarutlåtande av poolen i sinom tid, egen blankett 
Ansökan till 
skadeförsäkrigspoolen 
Anpassningsträning C-intyg Ansökan; beskrivning av situatio-nen 
Terapi C-intyg Ansökan; beskrivning av situatio-nen 
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